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XXI. 
Die Erythromelalgie, 
eine kliniseh-anatomisehe Besprechung.*) 
Von 
Dr. B. Sachs und Dr. Alfred Wiener. 
(Hierzu Tafel VIII.) 
Die Erythromelalgie ist wohl eine seltene, doch auch eine unge- 
wShnlich interessante Erkrankung, deren Wesen noch nicht genfigend 
aufgekl~r~ ist. Zweifelhaft ist es ja noch, ob es sich dabei um einen 
Morbus sui gener is  handelt, oder um eine Symptomengruppe, die 
unabh~ngig yon oder in u mit anderen (vielleicht centralen) 
Krankheiten auftreten mag. Sind die Symptome der Erythromelalgie 
centralen oder peripherischen Ursprungs, haben wir es ~iberhaupt mit 
einer Nervenerkrankung im weiteren Sinne des Wortes zu thun? Zur 
Beantwortung dieser verschiedenen Fragen soll die folgende Arbeit einen 
bescheidenen Beitrag liefern. 
Es ist zur Genfige bekannt, dass Wei r  Mitch ell 1) im Jahre 1872 
seine erste Arbeit fiber diesen Gegenstand verSffentlichte. Sechs Jahre 
sparer wurde die Krankheit yon ihm getauft, und durch den seltsamen 
Namen sowie durch seine klassischen Beschreibungen wurde die Aufmerk- 
samkeit der Aerzte auf dieselbe gelenkt, die nur Wenige zu Gesicht 
bekamen und noch Wenigere richtig erkannten. Die yon L ann ois 2)~ 
(1880) verSffentlichte Arbeit hatte statistisches lnteresse, fSrderte abet 
die Erkenntniss der Krankheit nicht. Dutch die Vorstellung dreier 
F~ille, yon Gerhardt3), Senator t) und BernhardtS), in der Berliner 
medicinischen Gesellschaft im Jahre 1892 kam die Mitchell 'sche 
Krankheitsgruppe zur vollen Geltung. Unter den vielen Arbeiten, die 
seitdem erschienen sind, sol]ca nur einige hervorgehoben werden, um 
nicht Manches zu wiederholen, was in den Schriften yon Lewin und 
Benda 6) und in tier neulich erschienenen Arbeit yon Mitchel l  und 
Spi l ler 7) enthalten is& Heymana s) beschrieb zwei acute F~lle, die 
in nicht unwiehtigen Details yon der typischen Form abweichen. 
Eu lenburg  9) machte eine interessante MRtheihng fiber drei F~lle 
*) ~ach einem yon Dr. B. Sachs vor der Philadelphia-Neurologischen Ge- 
sellschaft am 27. M~irz 1899 gehaltenen Vortrag. 
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yon Erythromelalgie. Bei  dem ersten dieser Patienten handelte es 
sich um eine Verbindung mit der juvenilen Form der progressiven 
Muskeldystrophie; bei dem zweiten (yon Gerhardt  auch beobachteten) 
handelte es sich um das Vorkommen der Erkrankung im Zusammen- 
hange mit den Symptomen eines Tumor cerebri, und bei dem dritten 
Patienfen schien eine heredit~re Anlage vorzuliegen. Es ist demnach 
begreiflich, dass Eu lenburg  zu dem Schlusse kam, dasses sich nicht 
um eine unabh~ngige Krankheitsform handele, sondern um eine senso- 
risch-vasomotorische Symptomengruppe, welche er geneigt war, auf 
eine L~sion der postero-lateralen grauen Rfickenmarkssubstanz zurfick- 
zuffihren. So interessant diese Ausfithrungen waren, so wurde es doch 
wiinsehenswer~h~ durch anatomisehe Untersuchungen auf den Grund 
der Erkrankung zu kommen. 
ZunSchst beschrieb D e h io 10) einen wohl hierher gehSrigen Fall*), 
bei dem er Gelegenheit land, Theile des ~ervus und der Arteria ulnaris 
zu untersuehen. Der ]3cfund am Nerven war normal; in der Arterie 
waren mlr leichte VerSnderungen in der Membrana elastiea nachzu- 
weisen, doeh ~var die Intima so verdickt, dass das Lumen des Gef~sses 
auf die HSIf~e seiner naUirlichen GrSsse reducirt war. Deh io  legte 
diesen VerSnderungen so wenig Werth bei, dass er die Erscheinnngen 
der Erkrankung auf VerSuderungen in der hinteren und seit]iehen 
grauen Rfickenmarkss~lbs~anz zurfickffihren ~vo]ite. Es ist jedoch etwas 
gewagt, die pa~hologisehen VerSuderungen einer Erkrankung {'estzu- 
st ellen, wenn einem so geringcs Material zur Untersuchung vorliegt. 
Wit mSchten uns aHch dcr Ansieht yon Mi tche l l  und Sp i l le r  7) an- 
scMiessen, d,~ss das Verschwinden der Schmerzen in dem D ehio'schcn 
Falle nach Excision eines Theils des ~ervus ulnaris gegen die An- 
nahme eines centralcn Ursl)rungs der Erkrankung spricht und die 
MSglichkeit einer 1)eripheren Neuritis nicht widerlegt. 
Die letztgenannten amerikanischen Au~oren haben durch die Unter- 
suchung der Gewebe einer amputirten Zehe festgestellt, dass die Nerven 
bedeutend degenerirt waren und dass zu g]eieher Zeit auch die Arterien 
sichtlieh erkrankt waren. Dieser Fall war, nebenbei bemerkt, night mif 
anderen Erkrankungen compl~cirt, und so sind die Befunde yon Mi tche l l  
und Sp i l le r  yon besonderem Werthe und unterstiitzen die Ansicht Mit-  
che l l ' s ,  dass die Krankheitssymptome vielleicht centralen Ursprungs 
sein mSgen, andererseits aber auch einer peripheren Neuritis (nerve-end 
neuritis) zugeschrieben werden kSnnen. 
Auerbach  1~) ist der einzige, tier his jetzt eine vollkommene 
Autopsie bei einem Falle yon Erythromelalgie auszufiihren Gelegenheit 
*) Der Fall ist mindestens zu den ,,complicirten" FSllen zu rechnen. Es 
ist daher die grSsste Vorsicht in der Deutung der Befunde nSthig. 
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hatte; es ist nur zu bedauern, dass bei diesem Patienten ein bereeh- 
tigter Verdaeht auf Tabes dorsalis vorlag, so dass die Erkrankung der 
oberen saeralen und unteren hmbalen hinteren Wurzeln eher ]3e- 
ziehungen zu der Tabes wie zu der sie complicirenden Erythromelalgie 
hatte. Auerbach und Edinger,  die den Fall gemeinsam untersuchten, 
fanden keine Veriinderungen an den Nerven der unteren Extremiti~ten, 
bemerken aber, dass die Media und !ntima der Blutgefiisse twas ver- 
dickt waren. Dehio und Auerbach haben sich vielfach mit den 
Beziehungen der vasomoforisehen l~erven zu der Arteriosklerose be- 
schiiftigt, und da bekannter Weise solehe Bahnen in den hinteren 
Wurzeln vorhanden sind, so ersehien ihnen dadureh die Ansicht 
bekr~ftigt, dass die hinteren Wurzeln direete Beziehungen zu der Sym- 
ptomengruppe der Erythromelalgie haben. Sollte dies tier Fall sein, 
so w~re es doch auffallend, dass diese Symptomengruppe nicht h~ufiger 
in Verbindung mit Tabes, mit tier Rtiekenmarkssyphilis und vor allen 
Dingen in Verbindung mit den extraduralen Rfickenmarksgeschwttlsten 
vorkommt. 
Aus eigenen Erfahrungen mSehten wir behaupten, dass die trophi- 
schen und vasomotorisehen Symptome, wie sie bei Gesehwtilsten des 
Rtickenmarks beobaehtet werden, durchaus versehieden sind yon den 
Erseheinungen bei der Erythromelalgie. Auerbach hat sieh jedenfalls 
dieselben Bedenken ieht entgehen lassen, denn er stellt am Schlusse 
seiner Arbeit die Frage: ,,Welcher Art mtissen Wurzelerkrankungen 
sein, die zu einer Erythromelalgie ftihren"? Die vasomotorischen Sym- 
ptome, die 5frets in Verbindung mit neuralgisehen Erkrankungen vor- 
kommen, lassen es ja kaum zweifelhaft, dass nahe Beziehungen bestehen 
miissen zwisehen der Innervation der Blutgef~sse und den Ver~nderungen 
in deren Wandungen. Es ist jedoeh noch nieht entschieden, ob die 
Ver~inderungen an den peripheren Nerven oder diejenigen an den 
Arterien die prim~re Krankheitsursaehe bilden. 
Der erste Fall, tiber den wir hier beriehten wollen, war schon des- 
wegen viel versprechend, well sich auch nicht die geringste Andeutung 
(ira klinischen Sinne) einer centralen Erkrankung naehweisen Mess. 
Die l~othwendigkeit einer Amputation des Oberschenke]s ergab ferner 
die MSgliehkeit ausgedehnter mikroskopiseher Studien an den Geweben 
des Beines. Wenn sie auch nicht so befriedigend sind, als Unter- 
suchungen aeh einer Autopsle, so ist es andererseits ein Vortheil, wenn 
man solehe Untersuehungen in einem relativ frtihen Stadium vornehmen 
kann; ferner ist es eine Genugthuung, berichten zu kSnnen, dass der 
Patient zur Zeit yon seinem Leiden vollst~ndig enesen ist. Die Krank- 
heitsgeschiehte soll m5glichst kurz wiedergegeben werden. 
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Fa l l  1. M.S., 36ji~hriger Russe, wurde im April 1898 auf die Ab- 
theilung yon Professor Sachs  in der New-Yorker Poliklinik gebracht. Der 
Patient gab an, dass er bis zum August 1897 seine Arbeit als Schneider 
gut verrichten konnte; er lebte in elenden Verhgltnissen und mussto oft 
zehn bis zwSlf Stunden des Tags an der Nghmaschine sitzen. Von frfiheren 
syphilitischen oder rheumatischen Erkrankungen war ihm nichts bekannt. 
Zu der genannten Zeit wurde er stark yon stechenden Schmerzen in tier 
linken Wade geplagt, die nach oben und unten ausstrahlten. Im Bette 
sollen diese ,,rhemnatisehen" Schmerzen nachgelassen haben; im Stehen 
oder Sitzen waren sic fast unertri~glich. Eine Zeit lung konnte er aber 
behaglich hernmgehen. Anfang 1898 bemerkte er zuerst Schwellung un4 
R~thung des linken Fusses. Zur Zeit der ersten Untersuchung, im April 
1898, war es sehon sehr auffallend, dass in der herabhi~ngendeu Stellung 
der Fuss violettroth und gusserst schmerzhaft wnrde. Die RSthung er- 
streckte sich fiber die ganze dorsale Flgche bis mchrere Finger breit fiber 
das Gelenk hinaus. Die Haut war trockcn und gl~nzend. Nach wenigen 
)~[inuten wurde die gauze Extremiti~t so empiindlich, dass ihm die leiseste 
Berfihrung mit dem Fine'er l~tstig wurde und eine elektrische Untersuchung 
unmSglieh war. Von Schmerzen war Patient nie zanz befreit. Mit Aus- 
nahme tier Hyperal~o'csie waren sSmmtliche Empfindungsqualit~tten vorhanden, 
nur musste jede Untersuchung dieser Art ~tusserst iifichtig vorzenommen 
werden. Die Arterien am Fuss pulsirtcn lebhaft, die Haut war iiberall 
vollstSndig intact und ausser tier schmerzhaften rothen Schwellung war 
nut noch eine bedeutende Atrophic fin Peroneusgebiet bcmcrkbar. Trotz 
der Schmerzhaftia'kcit konnte man b~stimmen, dass die Nerven und Muskeln 
an dem 0berschankel nut' faradische uud galvanische 1%eize J~ormal reagirten. 
Beide Knieph~nomene waren vorhanden: die rechtc Untercxtrcmit~t war 
vollstgndig normal. 
W'~thrend es Sommers vm'sehlimmerte sich dcr Zustand bis zu cinem 
solchen Grade, dass der Patient arbeitsunf',thig war und deswegen sieh zur 
Aufnahme im Mount Sinai Hospital meldetc, we der eine yon uns Ge- 
legenheit hatte, ihn wetter zu beobachten. Zu dieser Zeit (23. October 1898) 
hatte sich ein weiteres Symptom eingestellt, n~tmlich ein Geschwfir auf der 
dorsMen Fl~chc des Fusses. Vor neun Wochen, behauptete der Patient, 
soil sich eine kleine Pat)el gezeigt haben, die bald zu eitern anfing und 
sieh rasch vergrSsserte. Das Geschwiir king immer tiefer, das Gewebe 
wurde so rasch ab~estossen, dass bet dem Eintr itt  in das Hospital die 
Sehnen vollsgtndig fret lagen. Es wurde nun eine abermalige genaue 
Untcrsuchung vorzenommen; es sell jedoch nur das Wichtigste wiedcrge- 
gebcn werden. Allgemeiner Zustand gut, Zunge belegt, geringe Gingivitis, 
Hautfarbe gclblich, kcine Hyperhidrosis, die 0hren leicht gerSthet und warm, 
nach Druck durch die Finger stellt sich die rothe Farbe rasch wieder ein. 
An den Augen nichts Abnormes. Der Puls ist vollstandig regelm~ssig, 
keine Anzeichen yon Arteriosklerose; tterztSne schwach, sonst nicht wesentlich 
veri~ndert; terzdi~mpfung ebenfMls normal. An den anderen 0rganen nichts 
nachzuweisen, ausscr ether leichten Dgmpflmg fiber der linken Lungenspitze. 
An den 0berextremitgtcn ist nichts zu bemerken, ausscr einer ganz 
geringen RSthung der Finger, die jedoch nicht schmerzhaft sind. Das 
Rfickgrat normal. An den unteren Extremitgten iand sich eine merkbare 
Atrophie der linkcn Seite. 
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Umfang des reehten Schenkels 40 cm, 
,, des linken ,, . 36 cm, 
,, tier rechten Wade. . .  29 cm, 
der linken . . . 23 cm. 
Bewegungen an d'en Htiften und den Knieen normal. Die Atrophic der 
linken unteren Extremiti~t erstreckt sich aueh auf die Glut~alregion. Beide 
Kniereflcxe lebhaft, ebenfalls die Cremaster- und tIautreflexe. Bei dem 
Versueh, den linken Fuss hingen zu lassen, wurde derselbe deutlich cyano~ 
tiseh gefi~rbt und bei der Blosslegung des Geschwiirs bemerkte man eine 
sehr reichliche Blutung. Das @es~hwfir war zu dieser Zeit fast kreisrund 
and 6 cm im Durchmesser. Die Rinder des Geschwtirs waren scharf gegen 
das umliegende Gewebe abgetrennt; letzteres aber stark 5dematSs geschwollen. 
Die Temperatur stieg selten tiber 38,5 ~ C. Der Urin war frei yon Eiweiss 
und Zucker. Trotz der sorgfi~ltigsten Behandhng des Gesehwiirs verbreiterte 
sich dasselbe yon Tag zu Tag; die zweite Zehe vcrfiel einer trockencn 
@angrlin und si~mmtliche andere Zehen wliren bald demselben Schicksale 
verfallen, und die Schmerzen wurden stets schlimmer. Es leuchtete uns 
sofort ein, dass tier Vorschag Wei r  Mitchel l 's ,  alas Leiden durch eine 
Excision der Nerven zu heilen, fiir diescn Fall nieht annehmbar war. Nach 
Berathung mit Herrn Dr. Gers ter  wurde yon ibm die Amputation am 
Obersehenkel am 15. November 1898 vorgenommem Ueber alle ehirurgisehen 
Details bier weggehend soll nur berichtet werden, class die Operation voll- 
stiindig gut verlief, und dass tier Patient am 4. Januar 1899 geheilt ent- 
lassen wurde. Ende Februar stellte sich tier Patient wieder vor, auf unser 
Ersuchcn. Er war voUstindig vonder Operation genesen, die Narbe hatte 
ein gesundes Aussehen und der Patient war glticklich mit der Idee, class 
er yon scinen Schmerzen vollstiindig befreit war. 
Die Krankengeschichte dieses Falles l~sst sich in Kurzem zusammen- 
fassen. Bei einem Manne im mitfleren Alter treten plStzlich starke 
Schmerzen in der linken Wade auf, die nach beiden Riehtungen aus- 
strahlen. ]Nach einiger Zeit treten eine diffuse R5thung und Schwellung 
des Fusses hinzu. Wenn der Fuss herabh~ingt, werden alle Symptome 
bedeutend gesteiger& Mehrere Monate nach dem Bestehen dieser ,,red 
neuralgia" erscheint auf der DorsalflSehe des Fusses ein kleines Ge- 
sehwfir, welches allm~hlich breiter and tiefer wird und zu dem sich 
troekeneGangr~n der zweitenZehe hinzugesellt. Davoraussichtliehs~immt- 
liche Zehen gangrinSs geworden w~ren und die RSthung sieh welt fiber 
alas Fussgelenk verbreitet h~tte, so wurde zur Amputation des Oberschen- 
kels gesehrit~en; darauf normaler Verlauf und vollst~ndige Genesung. 
Ueber die Diagnose dieses Falles l~sst sieh wohl kaum streiten. 
Es war aber besonders gfins~ig, dass wit den Patienten 5frets unter- 
suchen konnten, ehe sich alas gangr~inSse Geschwiir auf tier Dorsal- 
fl~che des Fusses zeig~e, denn mit A_usnahme der Gangr~n war der 
Fall vollst~indig typisch. Aus einer spiteren Beschreibung yon Wei r  
M i tche l l  12) eitiren wir folgende Kran]~heitscharaktcristik: ,,Die Krank- 
heir bef~llt M~nner h~ufiger als Frauen. Sobald der Fuss herunter- 
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hgngt, wird derselbe rosaroth. Die Arterien pulsiren stark und die 
Farbe wird dunkelroth oder violet~. Schmerzen sind stets vorhanden, 
werden aber schlimmer, wenn die Ex~remitgt herunterh~ingt oder yon 
aussen gedrttck~ wird. In schlimmen FSllen is~ mehr oder weniger 
Schmerz stets vorhanden; derselbe wird auch durch Hitze gesteigert 
und durch Kgl~e verringert. Die Temperatur ist ebenfalls iibernormal, 
wird dureh das Herabhgngen des Beines manchmal erhSht, manchmal 
erniedrigt. Keine Gangr~in. Die Krankheit ist asymmetriseh."*) 
Aus dem Obigen ist Mar ersichtlich, dass die Symp~ome unseres 
Falles mi~ Ausnahme der Gangrgn vollstgndig mit dem Bilde, wie 
es Wei r  M i tche l l  besehrieben hat, tibereinstimmen. Von Gangr~in 
will er aber nichts wissen and behauptet, es l~ge darin der Schwer- 
punk~ der Differentialdiagnose zwischen der Ery~hromelalgie und der 
Raynaud'sehen Erkrankung. Man ist aber nich~ bereehtigt, wegen 
des Erseheinens eines einzigen Symptoms die Erkrankung yon einem 
bestimmten Typus auszuschliessen, wenn alle anderen Symptome voll- 
s~'gndig dami~ tibereinstimmem Fernerhin sei noehmals daran er- 
innert, dass wghrend mehrerer Monate das {ypisehe Krankheitsbild 
bestand, ehe sieh die Gangr~n entwiekelte. Ausserdem hat der eine 
yon uns (S.) in drei anderen Fgllen tier Erkraukung Gelegenheit 
gehabt, eine Verbindung yon Erythromelalgie mit (}angr~in zu be- 
stgtigen. Das Znsammenvorkommen yo Erythromelalgie und Gangr'an 
hat~ aueh E lsner  Ja) betont. Es kommt wohl hierbei ganz und gar 
a uf die Sehwere der Erkrankung an, ob sieh Gangr~in entwiekelt oder 
niche. Dass sieh unser Fall zu den sehwersten zghlen liisst, die bis 
jetz~ beriehtet sind, ist aus den Ergebnissen tier histologisehen Unter- 
suehung ersiehtlieh, und doeh sind einige Symptome, wie Hyperhidrosis, 
Ausfallen der I-Iaare, weitgehende Oedeme, wie sie yon Anderen be- 
sehrieben wurden, in unserem Falle nieht besonders aufgefallen. 
Sofort naeh der Araputagion des Beines wurde dasselbe sorgfiiltig 
seeir~. Das Gesehwiir ha{re dan Fuss so t~bel mitgenommen, dass er 
sieh wenig zur Untersuehung eignete. Wit entfernten grSssere S~tieke 
der Arteria tibialis antiea, der ArterJa poplitea und der sie beglei- 
tenden Venen. Von dem Nervus peroneus, yon dem Tibialis postieus 
und yon dem untersten Theile des Isehiadieus wurden grSssere Sttieke 
entfernt. Von dam Gastroenemius und dem Tibialis antieus wurden 
ebenfalls Theile exeidirt, sowie aus tier Itaut des Untersehenkels. Das 
*) Diese kleine Schrift soll dem Leser ganz besonders empfohlen sein, weil 
sie so manches Interessante aus den reichen Erf'~hrungen Weir Mitchell 's 
enth~lt. Nebenbei f nder man d~rin ausgezeiehnete farbige Taf~ln, die dnen 
guten Begriff geben yon dem, was sieh Weir 5Iitchell unter der Erythromel- 
algie vorstellte. 
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Material wurde in eine 4procentige Formalinl5sung ebrach& Die 
~ervenstriinge wurden dann nach der Methode voii van Gieson und 
der Wol ters ' sehen Modification der WeigerCsehen Methode gefiirbt. 
Die Blutgefs wurden nach van Gieson oder mit Boraxcarmin 
geP&rbt, l~ach den beigegebenen Abbildungen*) (Tar. VIII) ist deutlich 
ersichtlich, dass es sich um ausgesprochene V r~inderungen i den 
Wandungen der Arteria tibialis antica und der Poplitea nebst ihren 
Yerzweigungen' handelt. W~ihrend die Erkraiikuiig am deutlichsten i  
der Intima ersichtlich ist, so sind doch alle Theile der Waiiduiigen an 
dem Process betheftigt. Oft ist die Veriiiiderung so bedeuteiid, dass 
es zur Obliteration des Lumens gekommeii, wie es am schSiisten in 
einem der Hauptzweige tier Arteria poplitea zu sehen ist. Die kleineren 
Arterienzweige, die die Nerven begleiten, sind oft vollst~ndig obliterirt. 
Dass die Erkraiikung schon liingere Zeit bestandeii hatte, ist daraus 
zu ersehen, dass es iii einem Ast der Arteria poplitea zur Ausbildung 
yon massigem Bindegewebe gekommen ist (Fig. 1, Tar. VIII). Ferner 
ist es interessant, zu beobachten, dass sich kaum eine einzige normale 
Arterie weder in dem uiiteren, noch in dem oberen Theil des Unter- 
schenkels auffindeii l ess, und schon daraus ist zu erkennen, wie richtig 
Gcrs ter  gehandelt, indem er darauf bestand, dass die Amputat ion  
oberhalb des Knies ausgefiihrt werden sollte.**) Die Ver~nderuiigen an 
den Nervenstr~iigen sind verh~ltnissmiissig gering, am deutlichsten noch 
in dem Nervus peroneus profundus, w~hrend sie in dem Ischiadicus 
nnd in dem oberen Theft des N. popliteus intern, kaum vorhanden 
waren. Ausserdem war kein einziges Nervenbttndel vollstiindig dege- 
nerirt, sondern es handelte sich haupts~chlich um eine Entartung 
eiiizelner Nervenfasern. Zuweften waren die degenerirten Nervenfasern 
dutch Bindegewebe ersetz& Von einer zelligeii Infiltration der Nerven- 
scheiden oder yon einer Perineuritis waren keine Spuren vorhanden. 
Was die Venen aiibelangt, so waren dieselbeii mi~ssig verdickt, aber im 
Verh~iltniss zu den Arterien nur leicht erkrankt. Trotz sorgl%ltiger 
Untersuchung der Muskelsubstanz war das Resultat durchaus negativ. 
Auch an der ttaut war ausser einem hyper~mischen Zustande und 
eiiier maiigelhaften Haarentwicklung nichts Abnormes. 
In der Deutung dieser Befunde ist es vor allen Dingen aiiffallend, 
dass die Arterienwanduiigen am deutlichsten erkrankt wareii. Die Ver- 
~nderungei1 an den Nerven wareii dagegen so gering, dass man diese 
nicht f'tir die Arterienerkrankung verantwortlich machen kann; vielmehr 
*) ttiervon ist nut eine einzige Tafel reproducirt worden. 
**) Dass die Gefi~sse auch oberhalb der Amputationsstelle erkrankt sein 
mSgen, muss zugegeben werden, aber vorliiufig ist der Oberschenkel normal ge- 
blieben. 
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is~ es wahrscheinlicher, dass die obliterirende Arteriitis die Erkrankung 
der lqerven verschuldete. Jedoch soll nieht behaupte~ werden, class 
durch diesen einen Fall die I~a~ur der Ar~erienerkrankung aufgeklgrt 
werden kann. Dass dieselbe durch eine Li~sion im Centralnervensystem 
(warum nicht auch im Bereiche des Sympathicus?) hervorgerufen sein 
kann, lgss~ sich nieht yon der Hand weisen, d0ch is~ zu bedenken, 
dass in unserem Falle kein einziges Symptom auf eine solehe Mit- 
be~heiligung sehliessen liess. Andererseits muss zugegeben werden, 
dass die yon uns erhobenen Befunde vollstgndig ausreichen, um die 
Erscheinungen tier Ery~hromelalgie zu erkl~tren. 
Es wurde schon oben erw5hnt, dass die Untersuchung in dem 
Falle M i tche l l  und Sp i l l e r ' s  auf einen peripheren Ursprung hinwies, 
dochpsind wir gezwungen, der arteriellen Erkrankung welt mehr Be- 
deu~ung als der Nervendegeneration beizulegen. Die Theorie des arte- 
riellen Ursprungs der Erythromelalgie 15sst sich aueh wei(erhin durch 
das Zusammentreffen dieser und 5hnlieher Krankheitsbilder mit weit- 
verbreite~er Ar~erienerkrankung bekr~if~igen. Wenn man yon dem 
Schmerz absieh~, so kann man wohl behaupt, en, dass iihnliehe Zus~iinde 
nieh~ selten im Zusammenhang mit chronischen Herz- und Gefgss- 
erkrankungen vorkommen, wenn aueh die Autoren, die diese Kapitel 
behandeln, auffallend wenig' dartiber mitzuthei]en wissen. Aus eigener 
Erfahrnng wollen wir kurz zwei Fglle mittheilen, die der eine yon uns 
(S.J in dem Monteftore I~Iome, einer Anstal~ I'tir chronisehe Kranken, 
beobaeh{ete. 
W. G., 52 aahre alt, Schneider, kam am 6. Juni 1898 in die Anstalt. 
kus der Vorgeschichte seiner Familie ist niehts Besonderes erw~ihnenswerth. 
Vor drei Jahren liess er sich in ein Hospital wegen Schmerzen im reehten 
Fuss behande]n. Aus dem sorgfSltig aufgenommenen Status*) sind die 
Verbrciterung des Herzens und eine allgemein vcrbreitete Arteriosklerose 
yon Interesse. An den oberen Extremitgten waren weder Sensibilitgts- 
stSrungen, noch besonderc vasomotorische Erseheinungcn zu verzeiehnen. 
An dem rechten Oberschenkel gab es vcrsehiedene, deutlich abgegrenzte 
gerSthete Felder, die seit den ]etzten sieben Monarch bedeutend sehmerzten. 
Hie und da soll die l~Sthe aus diesen Feldern vcrschwunden sein. Untcr- 
halb des Knies war das Bein schmerzhaft und nicht nut an den Nerven- 
str~tngen entlang. Objective SensibilitgtsstSrungen gab es nicht, und die 
elektrischen Befunde waren vollst~tndig normal. Nach einigen Monaten 
stellte sich eine bedeutende Hyperalgesie des ganzen Beines ein; dazu ge- 
sellte sich (ira October 189~j 0edem des rechten Fusses und eine RSthung 
desselben, die yon nun an nicht mehr with und in der herabh~tngenden 
Stellung des Fusses sich bedeutend vermehrte. In der horizontalen Lage 
waren zu dieser Zeit die Sehmerzen is der Extremitgt etwas geringer. Im 
November wurde die rechte grosse Zeh~ cyanotiseh und naeh leiehter ober- 
*) Die Krankengeschichten wurden yon Herrn Dr. Friinkel gefiihrt. 
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fl~tchlieher Eiterung entwiekelte sich eine rapid verlaufcnde @angr~tn. In 
wenigen Tagen wurden s~mmtliche Zehen grangr~tntis; der Process griff 
auf den Fuss tiber, and so entschlossen wir uns zur Amputation. Leider 
erlag der Patient in der Aethernarkoso, was wohl mit der Erkrankung 
der Blutgefi~sse and des Herzens zusammenhing. Wei r  Mitchel l  scheint 
eine iihnliche traurige Erfahrung bei einem Falle yon Erythromelalgie ge- 
macht zu haben, and so wird eu wohl nicht unnfitz sein, auf die Gefahren 
der Narkose bei diesem Zustande hinzuweisen. Zu unserem Bedauern wurde 
eine Leichenuntersuchung nicht gestattet. Sicher ist es aber, class in diesem 
Falle eine intime Beziehung zwischen der Erythromelalgie und der Erkrank- 
ung des ganzen @efi~sssystems bestand. Es l~tsst sich diese Beziehung 
nicht leugnen, wenn auch manche Autoren die Erythromelalgio yon der 
Arteriosklerose trennen wollen. In Anbetracht der anatomischen J3efunde 
in unserem ersten Falle wi~ren solche Beziehungen leicht begreiflich. 
In dora zweiten Fa l l  handelte es sich urn S. S., einen 66j~hrigen 
Mann, der sich noch in tier Anstalt befindet. Er klagt fiber allgemeine 
Schw~ehe, qu~lenden I-Iusten und Dyspnoe bei der geringsten Anstrengung. 
Das Herz ist bedeutend vergrSssert, es ist ein doppeltes Geri~usch deutlich 
wahrnebmbar n der Spitze und der Aorta. Die Auscultation der peripheren 
Arterien ist negativ. 0hne auf weitere Details einzugehen, sei nur auf 
die auffallende bl~ulichrothe Verfi~rbung der peripheren Theile inclusive 
Ohren- und Nasenspitze hingewiesen. Die riithliche Farbe der Hi~nde ist 
besonders auffallend und erstreckt sich einige Centimeter welt fiber das 
Handgelenk hinaus. Die Finger sind gl~nzend (glossy), die unteren Theile 
der Vorderarmknochen scheinen angeschwollen, die l~ligel unveriindert. Der 
Patient behauptet, dass die Verf~rbung der rechten Hand sich schon vor 
zehn Jahren einstellte. Etwas spi~ter wurden die Finger schmerzhaft. 
Sobald die tt~tnde vertical gehoben wurden, stellte sieh ein Krampf in den 
Fingern and in dem Vorderarm ein. Vor einem Jahr entwiekelten sich 
nun ganz ~hnliche Symptome in den unteren Extremit~tten und die Fiisse 
wurden tidematSs angeschwollen, die Zehen gl~nzend und violettroth. Ferner 
stellten sich im Verlauf dieses Jahres ~hnliche Ver~tnderungen an den 
Ohren und der 1Nasenspitze ein. Sensibilit~tsstiJrungen sind nicht vorhanden, 
nur werden in den H~tnden geringere Temperaturunterschiede nicht wahr- 
genommen. Eine Tendenz zu Gangr~tn ist nicht bemerkbar. 
In diesem Fall stellen wir natiirlieh nicht die Diagnose einer 
Erythromelalgie, denn die vasomotorischen Erscheinungen sind den 
Sensibilit~sstSrungen la ge vorausgegangen; es sol] aber dureh diese 
Krankheitsgesehiehte auf die Aehnlichkeit zwischen den Symptomen 
einer weitverbreiteten Arterienerkrankung und denjenigen der Ery~hro- 
melalgie hingewiesen werden. Es haben andere Autoren die Aehnlich- 
keit betont zwisehen der Erythromelalgie und der vasomotorischen 
Neurose (l~[othnagel), dem Arteriospasmus (Martin),  dem chronischen 
diffusen Erythem (Senator) ,  der AkroparKsthesie (Schultze)  and der- 
gleiehen mehr. Wir sind aber eher geneigt, die Analoga unter den 
Sp~tzust~inden bei Herz- und Arterienerkrankungen zu suehen. Wir  
mSchten die obliterirende Arterii~is filr die Entwicklnng der Sym- 
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ptomengruppe der Eryfllromelalgie verantworflieh maehen, namenflieh 
in solehen F~illen, in denen das Nitchel l 'sche Krankheitsbild ohne 
jede Andeutung yon einer Betheiligung des centralen Nervensystems 
anf~ri~t. Die Annahme dieser Ansieht sehliess~ jedoeh niehb die Theorie 
eines cen~ralen Ursprungs volls~iindig aus, doeh miissen die Beweise 
hierffir noch geliefert werden. Wir miissen aber durehaus die Ansieht 
bek~impfen, dass die Ery~hromelalgie immer centralen Ursprungs sei, 
oder dass die Symp~ome dieser Krankheit sich mit den vasomotorisehen 
Erscheinungen, wie sie z. ]~. bei der Syringomyelie vorbmmen, iden- 
~ifieiren liessen. 
Befremdend is~ nur, dass vorwiegend sensorische und vasomoto- 
rische Erseheinungen aeh einer Ar~eriitis obli~erans auf~re~en; doch 
sind dies nleht die einzigen Symp~ome, wie die a~rophisehen Zus~bnde 
ill unserem ers~en Falle deutlich darlegen. Un~ersuchungen fiber 
periphere Neuritis, toxischen oder traumatischen Ursprungs, haben ja 
sehon ergeben, dass die sensiblen und mo~orisehen Fusern unf bes~imm~e 
Insul~e nicht gleichmbssig reagiren, dass manehmal motorische, munch- 
real sensible Stbrungen in den Vordergrund es Kmnkhei~sbildes t.refen. 
Anderersei~s ei darauf hingewiesen, dass die Endur~eriitis ob]i~erans 
zu der Entwicklung vorwiegend motoriseher Symp~orae filhren kunn, 
wie das in seb~)nster Weise ers~ neuerdings yon Erb ~~) in seiner 
interessanten Arbei~ fiber das in~ermi~tirende Hinken dargeleg~ wurde. 
Wenn der m~u~omische Beweis hierfiir noeh nich~ erbracht ist, so liiss~ 
doch das Versehwinden des Arterienpulses daranf schliessen, dass eine 
Occlusion des Ar~erienlumens ffir die eigenarLige motorisehe Ersehei- 
nnng veran~wor~lieh zu maehen is{. Veto patho]ogiseh-unutomisehen 
Standpunk~ ans betruchte~, kbnn~e man das intermi~irende I-iinken 
mi~ der Ery~hromelulgie eon~rus~iren: einersei~s motorisehe Lgbmungs- 
erseheinnngen, underersei~s sensorisehe und vasomotorisehe S~brungen. 
Fr~r beide Gruppen is~ eine periphere Nervens~brung anzunehmen, die 
im Geiblge einer Endurteriitis obliterans uuftritt. 
In Beun~worgung der im Anfunge dieser Arbeig ges~ellten Fragen 
sell sehliesslieh Folgendes gesag~ sein: Die Ery~hromelalgie,  wenn 
auch nicht eine selbs~5ndige Krunkhei~sform, trier doch 
5f~ers uls eine unubhgngige Symp{omengruppe uuf. [n un- 
complieir~en FSllen is~ dieselbe mi~ Wahrsehe in l iehke i t  auf  
Erkrunkung der per ipheren Ar~erien zurfiekzaffihren. Die 
obl i ter i rende Endarter i i t i s  mug indirect  mi~ centralen Er- 
krunkungen ~usammenhgngen~ doeh lgsst sieh nach unserem 
ers~en Ful l  behuup~en, dass d ieselbe yon solehen Einf l t issen 
unabhgngig sein kann. Z ieh~mapghn l i cheKrankhe i~sb i lder  
zum Vergleieh heran, nament l ieh solehe, welche naeh 
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chron ischen Herz -  und  Gef~isserkrankungen auf t re ten ,  so 
w i rd  es im h Jchsten  Grade  p laus ibe l ,  dass  es s i ch  be i  der  
E ry thromela lg ie  we l t  mehr  um e ine  Erkrankung der  Ar te -  
r ien ,  a ls  um e ine  A f fec t ion  der  l~erven  hande l t .  
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Erklarung der hbbildungen auf Tafel VIII. 
Fig. 1. Querschnitt d. Nerv. popli~eus int. und eines Zweiges der Art. poplitea. 
A Zweig der Art. poplitea. 
a a Kleinere, fast obliterirte Arterien. 
B Ueberreste des ursprfinglichen Arterienlumens. 
1 Intima, proliferirt und durch neugebildetes Bindegewebe (Bg) vorgedrJngt. 
E M Reste der elastischen Membran. 
N Nerv. poplit, int., wenig ver~indert; etwas Bindegewebswucherung zwischen 
den Nervenbiindeln. 
F~irbung nach van Gieson. 
